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学位論文内容の要旨 
 
Long-term efficacy of plasma exchange treatment of Kawasaki disease 
 
（大量免疫グロブリン療法に抵抗を示す難治性川崎病に対する血漿交換療法の 
長期治療成績の検討） 
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/j.1442-200X.2011.03487.x/pdf 
 
背景 
川崎病の治療は大量免疫グロブリン療法（Intravenous immunoglobulin ：IVIG）の確立
により，一定の治療効果を認めるようになったが，依然として 10-15%の初回治療無効例が存在
する．これら IVIG 不応の川崎病患者に対する追加治療は未だ定まっておらず，施設ごとに大
きく異なっているのが現状である．血漿交換療法（Plasma exchange：PE）はその有効性が期
待される方法のひとつであるが，施行施設が限られており，治療成績に関しては少数の報告に
限られている．特に，遠隔期における冠動脈病変の大規模な検討は未だされていない．本研
究では，IVIG 不応川崎病患者に対する PE の長期治療成績について検討した． 
 
対象および方法 
1994 年 8 月～2007 年 3 月に発症，IVIG 不応として PE を施行した川崎病患者 125 例に
おいて，PE 施行前，急性期（発症 1 ヵ月以内），遠隔期（発症 1 年以降）の冠動脈病変につい
て診療録を元に後方視的に検討した． 
PE 適応基準として，初回IVIG 投与終了後48時間以内に以下の項目を満たす場合に初回
IVIG 無効と判断した．①1 日のうちで少なくとも 1 回は 38 度以上の発熱を示す場合，②血液
検査における炎症のマーカーである白血球数，好中球数，CRP の 3 項目のうち少なくとも，1
項目以上改善が得られない場合． 
初回 IVIG が無効であった症例には IVIG 追加投与を行い，それでも改善が見込めない場
合に IVIG 不応例として PE を選択した．原則1~3 日間施行するが，解熱，炎症反応の改善が
得られなければ最大5 日まで延長した． 
 
 
 
結果 
125 例の平均発症年齢は 2.6±1.8 歳，平均体重は 12.5±3.5 kg，男児がやや多く，再発症例
が 5 例あった．初回 IVIG は平均 4.3±1.5 病日に開始された．PE は平均開始病日が 8.1±1.9
日，平均施行日数は 3.5±1.1 日間．すべての症例は PE により川崎病症状，血液検査データと
も改善し，更なる追加治療は不要だった． 
急性期の冠動脈病変は 41 例（一過性拡大を含む拡大病変 31 例，瘤 5 例，巨大瘤 5 例），
遠隔期に内服治療が必要な冠動脈後遺症は 6 例（瘤1 例，巨大瘤5 例）で認めた．PE 前の冠
動脈が正常だった 105例は急性期に 21 例に病変（拡大20例，瘤1例）を認めたものの，遠隔
期には全例が正常範囲内に退縮した（後遺症残存率 0%）．すでに拡大を認めた 14 例は急性
期にさらに 2 例が瘤，1 例が巨大瘤に進行したが，遠隔期には瘤 1 例を含む 12 例が退縮した
（同14.3%）．すでに瘤を形成していた6例のうち4例が巨大瘤に進行し遠隔期にも残存したが，
瘤にとどまった 2 例は退縮した（同66.6%）． 
 
考察 
我々は以前，IVIG 不応例に対する PE の効果を報告した．PE を施行した 46 例と未施行の
59 例を比較した結果，PE は急性期の冠動脈病変の発症頻度を確実に低下させる（17.4% VS 
40.7%，p=0.0012）という結果であった．今回の検討はさらに長期的な冠動脈病変の経過（発
症1年以上）を調査したものである．10年以上の長期にわたる症例の検討であることから，初期
治療としてのIVIGの投与方法，追加治療，PE開始病日などの違いはあるものの，冠動脈拡大
がはじまる前にPEを開始することができた105例の後遺症残存率は0%という驚異的な成果を
示した．PE 前にすでに拡大がはじまっている症例では後遺症残存率30%（20 例中6 例）であ
り，統計学的に優位な差を認めた（p<0.001）．後遺症として巨大瘤を残した 5 例のうち 4 例は
PE 前に明らかに瘤形成（残りの 1 例も拡大あり）が認められており，追加治療として PE 以外を
選択していても後遺症は免れなかったものと推測される． 
 
結論 
IVIG 不応川崎病に対する血漿交換療法の治療成績は良好であり，特に冠動脈病変が出現
する前に開始することが出来れば大きな効果が期待できる．強力な追加治療のひとつとして常
に考慮する必要があると思われる． 
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